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ABSTRACT 
Behçet’s syndrome is a multisystem disorder presenting with recurrent oral and genital ulcerations as well as 
ocular involvement. Vascular complications consist of venous thromboembolism, arterial aneurysms and 
occlusions, and they develop in about 25% of patients. Weakening of the aortic wall may lead to aneurysms 
that may rupture and cause life-threatening hemorrhage, but nothing in the surgical and nonsurgical techniques 
proposed for the treatment for aneurysms in Behçet’s syndrome has proved to be satisfactory. The traditional 
treatment for thoracic aotic aneurysms is the surgical replacement of a prosthetic graft. Although advances in the 
operative care of patients with thoracic aortic aneurysms have been achieved, the associated morbidity and 
mortality are considerable, especially in those with coexisting conditions such as advanced age, coronary artery 
disease and heart failure. Currently,transluminally placed endovascular stent-grafts offer an alternative approach 
to treatment that is potentially less invasive with a lower risk. We report a 37-year-old male patient with thoracic 
aortic aneurysm associated with Behçet’s syndrome. Transluminal endovascular stent-graft placement was 
attempted：the stent-graft was introduced through a 22-Fr sheath using a common femoral artery cut down and 
expanded to 25-30 mm in diamter. There was increased thrombosis of the aneurysm on a follow-up imaging 
study, and the patient was discharged without complications. (Korean Circulation J 1998;28(5):812-818) 
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서     론 
 
Beh�et’s 증후군은 구강점막 궤양, 외음부 궤양, 포
도막염등의 눈 병변을 특징으로하는 임상증후군이다.1) 
혈관병변은 전체 환자중 약 1/4에서 동반되고 혈관의 
크기에 상관없이 생길수 있는데, 주로 정맥염, 정맥 혈
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전, 동맥염, 동맥류, 동맥 혈전등으로 나타난다.2-4) Be-
hçet 증후군에서 동맥병변은 대동맥, 폐동맥, 대퇴동맥
을 주로 침범하고, 대동맥 벽을 약화시켜 대동맥류가 
유발될수 있으며 파열되는 경우 치명적인 합병증을 초
래한다.3)5) 
흉부 대동맥류는 사망 위험이 높은 질환으로,6) 치료
는 일반적으로 대동맥류를 인조혈관으로 대치하는 수
술이며, 최근 이 질환의 수술 기법과 수술후 환자관리
의 발전에도 불구하고 아직 수술에 따른 사망률이 높고, 
특히 고령, 관상동맥 질환, 심부전등이 동반된 경우에 
그위험도가 증가한다. 치료하지 않은 환자에서 흉부 대
동맥류의 파열은 46~74%까지 보고되고 있고,7)8) 응
급수술시의 사망률은 50%이상이며, 선택적수술을 시
행한 경우에도 12%나 된다.9) 최근 흉부 혹은 복부 대
동맥류 환자에서 stent-graft을 이용하여 비교적 비
침습적인 경관적 방법으로 대동맥류를 치료하는 시도
가 보고되고 있으며, 수술이나 마취의 위험도가 높은 
환자에서 특히 유용한 것으로 알려져 있다.10-15) 한편 
Beh�et 증후군에 의한 흉부 대동맥류의 경우, 외과적
으로 인조혈관 대치술을 시행하면 접합부위에 동맥류
가 재발하거나16)17) Behçet 증후군의 활성도가 증가하
는 등 합병증 발생이 우려되므로 이를 극복하기 위한 
치료 방법이 요구되고 있다. 
이에 저자등은 37세 남자 환자에서 Beh�et 증후군
에 동반된 하행 흉부 대동맥류를 경관적 stent-graft 
삽입술을 이용하여 성공적으로 치료하 기에 문헌고찰
과 함께 보고하는 바이다. 
 
증     례 
 
환 자：이○규, 남자, 37세. 
주 소：배부통. 
현병력：환자는 내원 5개월전부터의 배부통으로 개
인의원에 방문하여 경부 추간판 탈출증 의심하에 치료
받던중 시행한 흉부 전산화 단층촬 상 흉부 대동맥류
를 발견하고 본원으로 전원되었다. 
과거력 및 가족력：21년전 기관지 확장증으로 치료
받았고, 7년전부터 지속적으로 재발하는 구강내 점막궤
양이 있었으며, 가족력상 특이사항은 없었다. 
이학적 소견：입원당시 혈압은 우상지 120/80 mm 
Hg, 우하지 150/90 mmHg, 좌하지 140/80 mmHg
고 좌상지 혈압은 측정할수 없었으며, 맥박 81회/분, 
호흡수 20회/분, 체온 36.5℃ 다. 시각 장애는 없었고, 
중등도의 배부통을 호소하 으나 흉통이나 호흡곤란, 
복통은 없었다. 전흉부 피부에 구진이 관찰되었고, 두
경부 부종이나 경정맥 확장은 없었으며, 호흡음과 심음
은 정상이었다. 복부 진찰과 하지 관절검사, 신경학적 
검사상 특이소견은 없었다. 
검사실 소견：입원당시 시행한 말초혈액 검사상 혈
색소 12.2 g/dL, 헤마토크릿 38.8%, 백혈구 9,800/ul 
(호중구 63%, 림프구 28%, 단핵구 5%, 호산구 3%), 
혈소판 367,000/ul이었고, 적혈구 침강속도는 93mm 
/hr으로 상승되어 있었으며, 혈액 응고시간 검사는 정
상이었다. 혈청학적 검사상 CRP 2.01 mg/dL, ASO 
Fig. 1. A：Chest CT on admission revealed a huge saccular thoracic aortic aneurysm having false lumen filled
with some thrombi at the level of bronchial bifurcation. B：Chest CT 3 days after procedure revealed that stent
graft excluded the aneurysm successfully. Increased thrombosis of false lumen was observed. 
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36.8 IU/mL, RF 음성, VDRL 음성, ANA 음성, Anti-
DNA 음성,ANCA 음성, Circulating Immune Comp-
lex 2.19 ug/mL, IgG 2230 mg/dL, IgA 638 mg/dL, 
IgM 196 mg/dL 고, C3, C4는 정상 범위 다. HLA 
검사상 A2, B39, B35, Cw3, DR4, DR15 고, CMV, 
HSV, VZV에 대한 항체검사상 특이소견은 없었다. 피
부 pathergy 검사상 음성이었고, 안저 검사상 특이소
견은 없었다. 
상진단 소견：흉부 전산화 단층 촬 상 하행 흉부 
대동맥 근위부 좌후방으로 장경이 10 cm인 낭상 대동
맥류와 가강내 포함된 다수의 혈전이 관찰되었다(Fig 
1A). 입원 2일째 시행한 경식도 심초음파상 절치로부
터 27 cm되는 부위의 하행 흉부 대동맥에 대동맥벽 파
열부위로 생각되는 에코의 소실이 있었고, 절치로부터 
27 cm에서 35 cm사이에 낭상 대동맥류를 볼수 있었
다(Fig. 2A) 입원 3일째 시행한 관상동맥 조  및 대
동맥 조 검사상 좌전하행지와 우관상동맥 근위부로부
터 좌폐동맥으로 유입되는 동정맥루가 있었고, 하행 흉
부 대동맥에 낭상 대동맥류와 좌쇄골하 동맥 기시부에 
폐쇄를 동반한 동맥류가 관찰되었다. 
임상경과 및 치료：재발성 구강점막 궤양과 피부병
변, 다발성 동맥류, 혈청학적 검사상 Beh�et 증후군이 
의심되었고, 수술을 통한 대동맥류의 치료에 따르는 위
험도와 높은 재발율은 고려하여 stent-graft 삽입술을 
시행하기로 결정하 으며, 시술전후에 염증반응 심화를 
방지하기위해 prednisolone 60 mg/day와 colchicine 
1.2 mg/day를 경구로 투여하기 시작하 다. 
Stent-graft는 직경과 길이를 환자의 대동맥 및 대
동맥류의 크기에 맞도록 이미 시행한 전산화 단층촬
으로 결정하여 제작하 다. Stent-graft의 직경은 대동
맥류가 위치한 대동맥의 근위부와 원위부의 직경을 측
정한후, 측정된 대동맥의 크기보다 10~15% 크게 제작
하 다. Stent-graft는 먼저 stainless steel 304로 Z
모양 길이 9 cm의 스텐트를 만든후, 현재 인조혈관으로 
사용되는 polytetrafluroethylene(PTFE, IMPRA, Te-
mple, Arizona, USA)을 풍선으로 확장하여 근위부 직
경 30 mm, 원위부 직경 25 mm으로 만들고, 5.0 pol-
ypropylene(Ethicon, Scotland)으로 스텐트에 PTFE
관을 고정시켰다(Fig. 3). 
입원 8일째 우측 총대퇴동맥을 통하여 Stent-graft 
삽입을 시행하 다. 환자의 서혜부를 국소마취시킨후 
총대퇴동맥을 노출시키고, 총대퇴동맥 근위부와 원위부
에 umbilical tape을 걸쳐놓아 지혈을 할수 있도록 준
비하 다. 노출된 총대퇴동맥을 18G needle로 찌른후 
guide wire를 대동맥으로 넣고, 절개한 총대퇴동맥내
로 guide wire를 따라 22-Fr Keller-Timmermans 
sheath를 dilator와 함께 대동맥류까지 삽입하 다. 삽
입된 sheath의 dilator를 제거하고 sheath내로 자가팽
창형 stent-graft를 pusher로 어넣어, stent-graft
가 대동맥류의 근위부와 원위부를 덮을 수 있도록 위치
Fig. 2. A：TEE 2 days after admission revealed a huge saccular thoracic aortic aneurysm with echo drop-out of
descending aortic wall at 27cm from incisor, suggestive of tear site. There was multiple thrombi inside the
pseudoaneurysmal sac. B：TEE 2 days after procedure showed stent-graft at descending thoracic aorta with
complete coverage of tear site. There was partial thrombosis of false lumen. 
A B 
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시켰다. Stent-graft의 삽입시 이동방지와 좌심실의 후
부하를 낮출 목적으로 혈관확장제를 정주하 다. Stnet-
graft 위치를 결정하기 위하여 좌측 총대퇴동맥을 통하
여 대동맥류 근위부에 위치한 5-Fr multipurpose mu-
lti-sidehole catheter로, stent-graft 삽입 직전과 직후
에 혈관조 술을 시행하 다(Fig. 4A and B). 
배부통은 stent-graft 삽입후 수일에 걸쳐 서서히 
감소되었고, 시술 2일째 추적검사한 경식도 심초음파상 
흉부 대동맥 stent-graft로 파열부위가 완전히 막혀 
있었고, 대동맥과 가강사이에 교통부위는 없었으며, 가
강내에 늘어난 다수의 혈전을 볼수 있었다(Fig. 2B). 
시술 3일째 추적검사한 흉부 전산화 단층촬 에서도 
stent-graft에 의해 가강이 완전히 분리된것과 가강내 
혈전이 증가한 것이 관찰되었다(Fig. 1B). 환자는 시술 
7일째 퇴원하여 prednisolone 60 mg/day와 azathio-
prine 100 mg/day를 경구투여하면서 현재 추적관찰
중이다. 
 
고     안 
 
Behçet 증후군은 구강점막 궤양, 외음부 궤양, 포도
막염등 눈의 병변을 특징으로하는 임상증후군이다.1) 
혈관병변은 전체 환자중 약 1/4에서 동반되고 정맥염, 
정맥 혈전, 동맥염, 동맥류, 동맥 혈전등으로 나타나는
데, 혈관 크기에 상관없이 생길수 있으며, 동맥만 침범
되는 경우가 7%, 정맥만 침범되는 경우가 25%, 동맥
과 정맥을 모두 침범하는 경우가 68%로 추산된다.2-4) 
국내에서는 은등의 보고에 의하면 혈관병변이 10.5%
에서 관찰되었고, 정맥폐쇄, 정맥염, 동맥류의 순으로 
정맥폐쇄가 가장 많았다.18-20) Beh�et 증후군에서 동
맥병변은 대동맥, 폐동맥, 대퇴동맥을 주로 침범하고, 
대동맥 벽을 약화시켜 대동맥류가 유발될수 있으며, 파
Fig. 3. Photograph shows self-expanding Z-shaped 
stent covered with polytetrafluroethylene. 
Fig. 4. A and B：Aortogram before and after stent-graft deployment displayed communication (arrow) between
true and false lumen disappered after the procedure. 
A B 
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열되는 경우 치명적인 합병증을 초래한다.3)5) 활동성인 
Beh�et 증후군중 대부분에서 현미경상으로 면역기전에 
의한 폐쇄성 혈관염을 보이며 항내피세포 항체가 발견
된다. 헤르페스 바이러스와 세균 열쇼크 단백질이 항원
으로서 재발성 감염을 일으키며, CD8 림프구 γ, δ T
세포 수용체의 상향조정과 IgA-특이 B세포가 공통적
인 세균 항원에 대한 면역반응의 실마리가 되고 있다.3) 
Beh�et 증후군에서 동맥류 발생도 혈관염에 의한것으
로 생각되며, 미세구조 검사상 보이는 내피세포 괴사와 
혈관주위의 염증세포 침윤도 활성화된 호중구에서 유
리된 산소 라디칼의 세포독성에 의한 것으로 추측된다. 
또한 과다한 콜라겐 침착과 탄력조직의 소실이 중막 파
괴를 일으켜 진성 동맥류를 초래하기도 한다.21) 
흉부 대동맥류는 복부 대동맥류보다 낮은 빈도로 발
생하나 사망의 위험성이 높은 질환으로, 위치에 따라 
상행, 대동맥궁, 하행 흉부 대동맥류로 분류하며 위치
에 따라 원인, 예후, 치료에 차이가 있다. 가장 흔한 원
인은 동맥경화증이고 이밖에 낭성중막괴사, 매독등 세
균 감염, Takayasu 동맥염, 거대세포 동맥염, 류마티스 
동맥염, 외상등 다양한 원인에 의해 발생하며,6) Beh�et 
증후군에 의해 나타나는 경우도 드물게 보고된다. 치료
하지 않은 환자에서 흉부 대동맥류의 파열은 46~74%
까지 보고되며, 외과적으로 치료하지 않은 흉부 대동맥
류에서 1년, 3년, 5년 생존율은 각각 65, 36, 20%에 
불과하다.6-8) 흉부 대동맥류가 파열되면 환자에게 치명
적인 경우가 많으며, 대동맥류 환자의 사망 원인중 
32~47%를 차지한다.6) 치료는 일반적으로 대동맥류를 
인조혈관으로 대치하는 수술이나, 최근 30년간 이 질
환의 수술 기법과 수술후 환자관리의 발전에도 불구하
고 아직 수술에 따른 이환율과 사망률이 높다. 예컨대 
하행 흉부 대동맥류 수술시 척수로 가는 혈류가 차단되
는 경우 수술후 양측하지 마비가 초래될수 있고 전체의 
5~6%에서 보고되며, 수술에 따르는 사망은 심근경색, 
심부전, 뇌졸중, 신부전, 출혈, 호흡부전, 패혈증등에 의
한다.6) 특히 고령, 관상동맥 질환, 심부전등이 동반된 
경우에 수술의 위험도가 증가하는데, 응급수술시의 사
망률은 50%이상이며,7) 선택적 수술을 시행한 경우에
도 사망률이 12%나 된다.9) 최근 흉부 혹은 복부 대동
맥류 환자에서 stent-graft을 이용하여 비교적 비침습
적인 경관적 방법으로 대동맥류를 치료하는 시도가 되
고 있으며, 수술이나 마취의 위험이 높은 환자에서 이 
방법은 특히 유용한 것으로 알려져 있다.10-15) 
1969년 Dotter가 경관적 graft 삽입술을 발표한 이
래 이 기구는 복부 대동맥류를 포함한 다양한 혈관에서 
동물실험을 통해 그 유용성이 증명되어왔다.22) 최근 스
텐트의 발전에 힘입어 이를 발전시킨 stent-graft가 
개발되어 실험적 연구 및 임상응용에 대한 연구가 활발
히 진행되고 있다. Stent-graft는 금속스텐트와 인조혈
관을 연결시켜 혈관 내강을 따라 삽입하는 일종의 인조
혈관으로 1991년 Becker등이 쇄골하동맥 출혈 환자
에서 처음 이용하 으며, Parodi등은 Palmaz 스텐트에 
Dacron을 연결하여 5명의 복부 대동맥류 환자의 치료
에 이용하 다.23)24) Parodi는 50명의 복부 대동맥류 
환자를 대상으로한 연구에서 초기 성공률 80%, 1개월 
사망률 8%를 경험하 고,25) White등과 May등은 53
명의 환자에서 초기 성공률 81%, 사망률 3.7%을 보고
하 다.26)27) 그러나 Chuter등은 22명을 대상으로 초
기 성공률 55%, 합병증 발생률 45%를 보고하 고,28) 
Moore등과 Balm등은 각각 10명과 31명의 환자에서 
초기 성공률 80%와 77%을 거두었으나 74%의 높은 
이환율을 경험하 다.29)30) 최근 Blum등은 초기성공률 
87%, 합병증 발생률 10%, 사망률 0.6%를 보고하여 
154명을 대상으로 유용성과 안전 
성을 확인하 다.13) 세계적으로 임상연구중인 stent-
graft는 몇가지 종류가 있는데, Dacron 인조혈관을 스
텐트에 봉합하여 풍선으로 팽창시키는 방법,25) 금속 이
식편과 함께 Dacron 인조혈관을 스텐트 없이 풍선으
로 팽창시키는 방법,26)27) Dacron 인조혈관의 양쪽 끝
에 스텐트를 부착하는 방법,28) Dacron 인조혈관 양쪽 
끝에 자가팽창형 crown을 부착하는 방법, 자가팽창형 
nitinol 뼈대에 얇은 polyester 재료를 부착하는 방법
등이 있다.13) 저자들이 사용한 stent-graft는 자동팽
창형으로 현재 임상에서 이용되는 Gianturco형태의 스
텐트와 PTFE를 연결하여 만들었으며, Rivera등과31) 
Dake등이10) 이용한 stent-graft와 유사하다. Stent-
graft 삽입후 4~10일경에는 감염과 관련없이 백혈구 
증가, CRP증가를 동반한 발열(38.0~39.7℃)이 나타
날 수 있으며, 이밖에 말초혈관의 색전, 급성 신부전, 
삽입기구 통과에따른 대퇴동맥이나 장골동맥 파열등의 
합병증이 발새할수 있으나, 외과적 수술의 대표적인 합
병증으로 지적되는 양측하지 마비는 보고된바 없다.13) 
흉부 대동맥류에서는 동맥류의 형태와 기구가 통과하
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게될 혈관의 형태를 정확하게 파악하고 접근하는 것이 
중요하며, 전산화 단층촬 과 대동맥 조 술을 기구제
작과 치료계획에 적절히 이용해야 한다.10) 그러나 상행 
흉부 대동맥이나 대동맥궁은 곡면 형태이므로 stent-
graft 시술이 어려워 이부위 대동맥류의 치료에는 기술
적인 문제가 남아있다.6) 
본 증례와 같이 Beh�et 증후군에 의한 동맥류에서는 
외과적으로 인조혈관 대치술을 시행하게되면 접합부위
에 동맥류가 재발하거나16)17) Beh�et 증후군의 활성도
가 증가하는등 합병증 발생이 우려돼 수술시의 문제가 
되고있다. 몇몇 연구자들은 동맥류가 있는 동맥을 우회
하여 정상적인 동맥에 접합을 시도하거나 extraanat-
omic 우회술을 시도하기도 하지만 여전히 가성 대동맥
류가 재발하는 것으로 알려져 있다. 이는 정상적인 동
맥 부위을 찾아내는 것이 어렵고, 우회술 시행시 접합
을 더 많이 해야하므로 이것이 또다른 위험인자로 작용
하기 때문으로 추측된다.21) 따라서 재발과 합병증을 방
지하기 위해 비수술적인 치료 방법이 요구되나 아직까
지 좋은 성적을 보이는 확립된 치료법은 없다. 이에 저
자등은 본환자에서 수술의 위험을 피하고 덜침습적이
며, 혈관 조작을 덜하게 되는 stent-graft 삽입술을 시
도하 다. Park등이 수술후 재발한 복부 대동맥류가 있
는 Beh�et 증후군 환자에서 stent-graft 삽입술을 시
도한 보고가 있으나, 본 증례와 마찬가지로 추적기간이 
짧아 장기적인 결과를 평가하기는 어렵다.32) 
Beh�et 증후군에서 stent-graft 삽입술시 문제점중 
하나는 스텐트나 인조혈관이 이물질로 작용하여 이 질
환의 활동성을 증가시키는 것으로, 이에 대해서는 보조
적인 약물치료가 도움이될것으로 생각된다. 면역억제 
목적으로 사용되는 prednisone, chlorambucil, azath-
ioprine, cyclosporine, colchicine등이 부분적인 효과를 
보이고 있으며, prednisone과 cyclosphosphamide 병
합요법으로 폐혈관염을 치료했다는 보고도 있다.2) 본 증
례에서도 stent-graft 삽입후 같은 목적으로 predni-
sone과 azathioprine을 경구적으로 투여하 으며 앞으
로 이에 대한 지속적인 추적관찰이 필요하다 하겠다. 
 
요     약 
 
저자등은 배부통을 주소로 내원한 37세 남자환자에
서 Beh�et 증후군에 동반된 하행 흉부 대동맥류를 경
관적 stent-graft 삽입술을 이용하여 성공적으로 치료
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